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症　　例







発汗，体重減少を訴え，2013 年 12 月 16 日に
某医院を受診し，紫斑様発疹と末梢血中に幼若








び hyper-CVAD 療法が施行され，2014 年 4 月




芽 球 性 形質 細 胞 様 樹状 細 胞 腫 瘍（blastic 
plasmacytoid dendritic cell neoplasm 以 下，
BPDCN）は非常にまれな疾患であり，以前は
CD4+/CD56+ hematodermic neoplasm or 
blastic NK-cell lymphoma などと呼ばれていた


































12 月 16 日，咳嗽，発汗，体重減少があり，某
病院を訪れ，末梢血中に骨髄芽球様から後骨髄
球様の幼若な細胞と赤芽球系細胞を認めたた





PLT 9.7 × 104/μl と軽度の貧血と血小板減少
























のと同様にライト・ギムザ染色で 20 μ m から
30 μ m 程度の中等度から大型の細胞で，N/C
比は中等度～大，核小体を持ち，くびれや切れ
込みのある核形不整が見られた（写真 3b）．こ
























査 で は，CD4 と CD56，HLA-DR，CD38，










入院後経過：2013 年 12 月 27 日から 2014 年












月 21 日の骨髄穿刺で寛解が確認された．2 月 2
日から 2 月 20 日にかけて hyper-CVAD 療法施
行後、2 月 21 日の胸部 CT 検査でリンパ節の
腫大がないことが確認された。4月11日退院し，





bastic NK-cell lymphoma，agranular CD4+ 
natura l  k i l l er  ce l l  leukaemia，balst ic 
na tura l  k i l l e r  l eukaemia/ lymphoma，
agranular CD4+CD56+ haematodermic 
neoplasm/tumour が挙げられている4）．本邦











は，plaques, papules，bruise tumefactions や
subcutaneous nodules，erythematous， 
hyperpigmented，reddish, bluish, bright red， 


















































CD123 が陽性となるが，特に CD123 が強く染










治療法は CHOP 療法や DeVIC 療法など他の
造血器疾患の治療に用いる化学療法が行われる
ことが多く，80 ～ 90% で最初の化学療法に感
受性があるといわれる．しかし，ほとんどの例
が再発し治療抵抗性を獲得していくため予後は




図 5　入院時皮膚生検　CD123 免疫染色　× 100
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文　　献
されている2）．本症例では，高齢のため移植に
よる治療が選択できず，DeVIC 療法による化
学療法が選択された．
本疾患のような近年新しく分類された疾患に
対しても知識を深め，異常細胞を観察する際に
BPDCNを鑑別診断に入れて，日常検査に生か
していくことが必要であることを認識させられ
た一例であった．
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